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Lはじめに
　筋緊張性ジストロフィー症は，10万人に1人が発
症するといわれているまれな遺伝性疾患であり，筋
硬直，筋萎縮，心筋障害，呼吸機能障害，嚥下障害，
白内障，前頭部脱毛，内分泌異常，精神障害，悪性
高熱の誘発，多臓器平滑筋障害，免疫グロブリン異
常など全身性に多彩な障害を呈する疾患である．麻
酔管理上バルビツレートによる著しい呼吸抑制1），
脱分極性筋弛緩薬による筋強直2），術後肺合併症な
ど様々な問題点を有している．
　今回われわれは，心筋障害，呼吸機能障害，腎機
能障害，嚥下障害等多彩な合併症を伴った本症の巨
大卵巣腫瘍摘出術の麻酔管理を経験したので，若干
の文献的考察を加え報告する．
II．症 例
　患　者：60歳女性，身長156cm，体重60　kg．
　主訴：下腹部痛．
　現病歴：平成5年12月頃より下腹部痛出現．疹痛
が次第に増強したため，某病院を受診，卵巣嚢腫と
診断され，平成6年2月　　手術目的にて当センタ
ー婦人科へ紹介され緊急入院した．
　既往歴：52歳頃某都立病院にて筋緊張性ジストロ
フィー症と診断され，同時に甲状腺機能充進症を指
摘された．
　筋緊張性ジストロフィー症の診断根拠は①顔，頸
部，四肢の筋萎縮，筋力低下，②眼瞼下垂，眼球運
動障害，白内障，③構音障害，嚥下障害，④ミオト
ニア現象，⑤筋電図にて，筋原性変化とmyotonic
discharge頻発，⑥筋生検にて中心核，　nuclear
chain，脂肪浸潤が認められたためである．
　家族歴：本人に子供はなく，兄弟に筋緊張性ジス
トロフィー症と診断されているものはいない．
　術前経過：入院時より上記①～③の臨床症状を認
め，腫瘍により腹部膨満著明であった．術前検査所
見は表に示すごとくである（表）．末梢血液検査では
入院当初貧血傾向であり，輸血により改善した．生
化学検査では耐糖能異常があり，インスリンにてコ
ントロールした．心電図は，安静時完全左脚ブロッ
ク，心房細動を示し（図1），しばしば心室性期外収
縮を伴った発作性上室性頻拍症がみられ（図2），頻
拍発作はジゴキシンとプロカインアミドにてコント
ロールした．
　麻酔経過（図3）：前投薬として臭化水素酸スコポ
ラミン0．4mg，ヒドロキシジン50　mgを麻酔導入
30分前に筋注した．手術室入室後静脈を確保し，塩
酸ピレンゼピン20mgを点滴静注，塩酸ラニチジン
50mg，内分泌異常を考慮してメチルプレドニゾロ
ン1gを静注した．さらに心筋虚血，発作性頻拍の
（1994年6月20日受付，1994年7月25日受理）
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表　術前検査所見
1．末梢血液検査：WBC　6，700／μ1，　RBC　445×IO4／μ1，　Hb　11．4g／dl，　Ht　36％，　Plt　28．5×104／μ1
2．生化学検査：TP　5．6g／d1↓，TC　85　mg／dl↓，TG　45　mg／dl↓，GOT　641U／1↑，ALP　9271U／1↑，LDH
　　　　　　　5341U／l　T，　7GTP　1321U／l　T，　K’　5．8mEq／l　T，　CPK　131U／1
3．血液ガス所見：PaCO241．OmmHg，　PaO260．OmmHg，02　SAT　90．4％（F，O，0．21）
4．腎機能：クレアチニンクリアランス30．3ml／min↓
5。内分泌系：FT38．20　pg／m1↑，FT，2，69　ng／ml↑，TSH　O．03μU／ml↓．
　　　　　　ACTH，170HCS，17KS，コルチゾールはともに正常範囲．
6．心電図：完全左脚ブロック，心房細動（安静時心電図）
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図1安静時の心電図
発現を考慮して，硝酸イソソルビドテープを前胸部
に貼付し，ジゴキシン0．25mgを静注した．入室時
血圧145／85mmHg，心拍数100／分，体温36．2℃で
あった．続いて酸素31／分，笑気31／分，セボフルレ
ンの緩除導入を施行した．入前後麻酔深度モニター
（Anesthesia　and　Brain　activity　Monitor；ABM＠）
を左前腕部尺骨神経領域に装着し，2Hz　4回連続刺
激を与えて覚醒時まで連続的に筋弛緩状態をモニタ
ーした．十分な麻酔深度になったところで筋弛緩薬
の投与なしに気管内挿管を行った．挿管時不整脈や
パッキング，喉頭痙攣などは認めなかった．術中は
1．5～2．5％セボフルレンにて維持し，筋弛緩薬は使
用しなかった．手術は正中切開にて開腹し，5kgに
およぶ右卵巣腫瘍を摘出した．巨大腫瘍にて横隔膜
や尿管が圧迫され呼吸機能，腎機能に影響を与えて
いたと考えられる．術中筋強直や体温上昇等，特に
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図2頻拍発作時の心電図
O，（1／min）　6．3
N，O（l／min）　3Sevoflurane（oro）
　　　　　　160　一・一：
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図3麻酔経過
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合併症もなく手術は無事終了した．セボフルレン，
笑気の投与を中止して5分後に自発呼吸が出現し，
約40分経過観察後，1回換気量350m1前後になっ
たがETCO、52　mmHgと高炭酸ガス血症を示した
ため，予防的呼吸管品目的にて抜出せずに自発呼吸
のままICUに入室した．　ICU入室時の血液ガス所
見はF［020。55，CPAP　5　cm　H20でPaCO246．4
mmHg，　PaO297．7mmHg，02　SAT　96．8％であ
った．
　ICU入室後6時間で抜幽したが，気道分泌物が多
く，夜間入眠後舌根沈下による高炭酸ガス血症，低
酸素血症を招いたため再挿管を余儀なくされた．低
酸素血症が原因で再び頻拍発作や心室性期外収縮な
ど不整脈が頻発したため，抜歯せず入室8日後気管
切開を施行した．その後全身状態は安定し，入室10
日後一般病棟に転棟となった．
III．考 察
　筋緊張性ジストロフィー症の麻酔管理の報告は以
前より数多くみられるが，本症例のように術前から
心筋障害，呼吸機能障害，腎機能障害，嚥下障害等
多彩な合併症を伴ったものは少ない．
　重篤な筋緊張性ジストロフィー症患者の麻酔管理
上の問題点としては第一に，呼吸筋・呼吸補助筋の
筋力低下による換気障害，CO，に対する感受性の低
下などの中枢神経系の異常がある．さらに嚥下反射
低下による誤嚥性肺炎を併発し，術後呼吸管理に難
渋することが多い3）4）．本症例は腫瘍により横隔膜運
動が抑制され，呼吸予備能は減少していた．従って，
麻酔管理には呼吸抑制をきたすバルビツレート，麻
薬類，マイナートランキライザー，筋弛緩薬は使用
せず，セボフルレンの年忌導入で気管内挿面し維持
した．セボフルレンは血液ガス分配係数が0．63と他
の呼入麻酔薬より小さく導入覚醒が早く，筋弛緩作
用が強いので5），巨大卵巣腫瘍摘出術も十分可能で
あった．麻酔終了後，自発呼吸は出現したが挿管の
ままICUへ入室した．入室後6時間で抜漏したが気
道分泌物が多量で，夜間入眠時に舌根沈下が認めら
れ，高炭酸ガス血症となったため再挿管した．術後
1～2日間は無理に抜管せず予防的にも人工呼吸器
による呼吸管理をすべきであったと思われる．野本
ら6）は，筋緊張性ジストロフィー症の全身麻酔管理
症例41例において8例に術中術後呼吸不全を起こ
したと報告している．また鎮痛薬・鎮静薬の投与は
呼吸抑制，低換気をさらに助長し嚥下反射を弱め
る7）ので慎重に投与しなければならない．さらに喀
疾排出力が弱いので無気肺や嚥下性肺炎などの肺合
併症を発生しやすい8）ため，気道確保だけではなく
ネブライザーによる給湿や体位変換，気管支ファイ
バースコープによる塩魚の吸引と喀疾培養によって
感受性の高い抗生物質の投与なども非常に重要であ
る．
　第二に循環系の問題として，筋緊張性ジストロフ
ィー症では心筋障害・伝導障害などの心疾患をしば
しば合併する4）．本症例は安静時の心電図で完全左
脚ブロック，心房細動がみられ，入院中もしばしば
心室性期外収縮を伴った発作性上室性頻拍発作をお
こした．これに対して術前よりジゴキシン，プロカ
インアミドを投与し，術中は緊急ペーシングの準備
をするとともに，硝酸イソソルビドテープを前胸部
に貼付し，低酸素血症は不整脈を誘発するので特に
注意した．
　第三に筋緊張性ジストロフィー症の麻酔管理で問
題となるのは内分泌系異常である．副腎機能低下で
は，麻酔中のストレスで筋硬直や循環系の異常を生
じる可能性があり，甲状腺機能上進では筋力低下が
増悪し，機能低下では筋硬直が増悪する4）と言われ
ている．本症例では予防的に導入前にメチルプレド
ニゾロンを投与した．
　第四に本症例における麻酔法の選択があるが，脱
分極心筋弛緩薬の投与により筋硬直を誘発する2）可
能性が指摘されており，ダントロレンでは改善しな
い9）ので使用は避けた方がよいといわれている．非
脱分極性筋弛緩薬に関しては比較的安全に使用でき
るという報告が多い5）10）11）．しかし，抗コリンエステ
ラーゼ薬による拮抗は，筋硬直の引き金になるとい
う報告12）や問題ないという報告9）もあり，使用に際
しては慎重に投与する必要がある．バルビツレート
は術後著しい呼吸抑制をきたしやすい1）ので使用し
ない方がよいとされている．大量フェンタニール麻
酔で管理し良好な経過を得たという報告13）もある
が，麻酔による呼吸抑制に対して慎重にならざるを
得ない．今回われわれは，筋弛緩薬は一切使用せず，
セボフルレンの緩除導入で気管内挿面し，セボフル
レン麻酔のみで維持した．セボフルレンは導入覚醒
が早く，筋弛緩作用が強い5）ので筋弛緩薬は不要で
あった．そのため抗コリンエステラーゼ薬による拮
抗の問題も回避できた．イソフルレンで良好な結果
（4）
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を得た報告4）14）15）もある．
　以上筋緊張性ジストロフィー症の麻酔管理の問題
点を列挙したが，従来より強調されているごとく，
最も重要なことはいかに術後の呼吸器合併症を軽減
するかということである．そのため呼吸抑制の可能
性のある薬物は極力使用すべきではなく，筋弛緩薬
を用いずにセボフルレンのみで管理することは，本
症の麻酔管理において有用な一つの方法と思われ
る．
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